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CARTAS AL DIRECTOR

Histiocitosis de células de
Langerhans de larga evolución

Sr. Director: La histiocitosis pulmonar de
células de Langerhans (HPCL) forma parte de
un grupo de enfermedades caracterizadas por
la proliferación monoclonal e invasión de di-
ferentes órganos por células de Langerhans.
Se sabe poco de la historia natural de la enfer-
medad y su pronóstico en adultos es variable
e impredecible. Se ha estimado que la super-
vivencia media en adultos es de 12,5 años1. A
continuación se expone el caso de un paciente
con HPCL de 28 años de evolución.

Se trata de un paciente de 57 años de edad, remi-
tido en 1975 por disnea de esfuerzo de 2 años de
evolución. Era fumador y trabajaba colocando sue-
los de terrazo. En la radiografía de tórax presentaba
infiltrados reticulonodulares difusos y las pruebas
de función respiratoria evidenciaban un patrón res-
trictivo leve con disminución de la capacidad de di-
fusión del monóxido de carbono (DLCO) y aumento
de los volúmenes pulmonares. Se practicó una biop-
sia pulmonar y el diagnóstico histológico fue de fi-
brosis alveolar difusa. Durante un año el paciente si-
guió tratamiento con corticoides orales y, aunque
continuó fumando, quedó asintomático. Se ha revi-
sado irregularmente por motivos laborables,  y ha
presentado tos con expectoración y sibilantes oca-
sionales, y una alteración funcional de tipo obstruc-
tivo con las mismas alteraciones en los volúmenes
pulmonares y en la DLCO. En la radiografía persis-
tían las alteraciones reticulonodulares. Reciente-
mente se practicó una tomografía axial computari-
zada de alta resolución (TACAR) torácica en la que
se observaron áreas indicativas de enfisema centro-
lobulillar difuso de predominio en los lóbulos supe-
riores (fig. 1). La discordancia entre este hallazgo
radiológico y el diagnóstico histológico obtenido 28
años antes obligó a replantearse el diagnóstico esta-
blecido. La revisión actual de la muestra histológica
obtenida hace 28 años fue diagnóstica de HPCL.

La HPCL es una enfermedad de etiología desco-
nocida y poco frecuente (el 5% de las enfermedades
pulmonares intersticiales difusas2). Las pruebas de
función respiratoria al inicio de la enfermedad pue-
de ser normales o mostrar una leve alteración de ca-
rácter restrictivo, obstructivo o mixto. La DLCO
está disminuida entre un 60 y un 90% de los casos.
Conforme avanza la enfermedad, podemos encon-
trar un patrón restrictivo si predomina la fibrosis o
diferentes grados de obstrucción si predominan los
cambios quísticos. La radiografía de tórax suele ser

patológica, y la alteración más frecuente acostumbra
a seguir un patrón micronodulillar o reticulonoduli-
llar en los campos medios y superiores. La TACAR
tiene un valor superior a la radiografía en el diagnós-
tico y el hallazgo en ella de espacios quísticos irre-
gulares confluentes con opacidades nodulares peri-
bronquiales en los lóbulos medios y superiores es
altamente indicativo de HPCL3. Dejar de fumar es
la medida más importante dentro del tratamiento.
La eficacia de los corticoides es controvertida, aun-
que sigue siendo el tratamiento más utilizado en pa-
cientes sintomáticos o con una evolución progresiva.
El curso de la enfermedad es variable e impredeci-
ble, existiendo desde casos asintomáticos hasta
otros de evolución rápidamente progresiva hacia la
insuficiencia respiratoria y muerte4. Se han descrito
casos que tras remisión o estabilización de la enfer-
medad han presentado recurrencia en un tiempo va-
riable, que va desde pocos meses hasta 25 años5. Se
consideran factores de mal pronóstico al inicio de la
enfermedad la disminución de la DLCO, un volu-
men espiratorio forzado en el primer segundo dis-
minuido, un volumen residual aumentado y ser fu-
mador.

En relación con el caso descrito, se puede
afirmar que el paciente tuvo una histiocitosis X.
La existencia de unas pruebas funcionales y una
TACAR patológicas a lo largo de toda la evolu-
ción hace poco probable que hubiera una cura-
ción del proceso. Esto indicaría que las altera-
ciones encontradas 28 años más tarde son el
resultado de lesiones preexistentes de la propia
enfermedad, a las que se han sumado los cam-
bios enfisematosos provocados por el tabaquis-
mo. La rareza del caso radica en la larga evolu-
ción de la enfermedad a pesar de presentar el
paciente factores asociados a mal pronóstico.
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Fig. 1. Tomografía axial
computarizada de alta
resolución de tórax en
la que se visualizan áreas
hipodensas delimitadas
de paredes mal definidas
en ambos lóbulos supe-
riores.


